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Un tiers des patients atteints 
de mucoviscidose sont adultes. 
L’atteinte respiratoire, 
qui conditionne le pronostic 
vital, se traduit par une dilatation 
des branches avec infection 
bronchique chronique evoluant 
par poussees de surinfection 
et conduisant a I’insuffisance 
respiratoire chronique. 

Le germe le plus souvent 
en cause a Page adulte est 
Pseudomonas aeruginosa. 

Une insuffisance pancreatique 
exocrine est associee dans 80 % 
des cas. Certaines complications, 
comme le diabete, la cirrhose 
hepatique ou I’osteoporose, 
deviennent plus frequentes 
chez I’adulte. Le traitement 
est base sur la kinesitherapie 
respiratoire et I’antibiotherapie 
en cures intraveineuses 
quand existe une colonisation 
a P. aeruginosa. La grossesse 
peut etre envisagee si I’etat 
respiratoire et nutritionnel 
de la patiente est satisfaisant. 
L’homme est sterile par atresie 
bilaterale des canaux deferents, 
mais il peut beneficier d’une aide 
medicale a la procreation. 


L a mediane de survie des patients 
atteints de mucoviscidose est 
passee de 5 ans en 1963 a plus 
de 30 ans en l’an 2000. 12 Desormais, 
la mucoviscidose n’est plus une mala- 
die exclusivement pediatrique puis- 
qu’un tiers des patients sont adultes, ce 
qui justifie une prise en charge speci- 
fique. 

Manifestations cliniques 

Le tableau clinique, dans la forme clas- 
sique, associe principalement une dila- 
tation des bronches et une insuffisance 
pancreatique exocrine. Mais d'autres 
manifestations cliniques sont d’autant 
plus frequentes que le patient vieillit 
(tableau I). 3 ' 10 

Manifestations respiratoires 

Elies dominent le tableau clinique dans 
la plupart des cas et conditionnent le 
pronostic vital. 

La symptomatologie respiratoire est 
non specifique, dominee par une toux 
chronique, accompagnee d’une expec- 
toration purulente et visqueuse. Des 
sibilances sont possibles. La dyspnee 
est fonction de l’evolutivite de la mala- 
die. Des hemoptysies de faible abon- 
dance et des douleurs thoraciques sont 
habituelles chez l’adulte. 

A 1’examen clinique, on est frappe par 
Lhippocratisme digital et la dystrophie 
thoracique. Les signes d’ auscultation 
sont variables, souvent discrets. 
Devolution se fait par poussees carac- 
terisees par une aggravation de la 
symptomatologie fonctionnelle respi- 
ratoire, mais aussi par une alteration de 
l’etat general ; la fievre, parfois elevee, 
est inconstante. Des complications peu- 
vent engager le pronostic vital : pneu- 
mothorax volontiers recidivant et plus 
frequent chez l’adulte, hemoptysies 
parfois massives. 


Les signes radiologiques ne sont pas 
specifiques, mais l’association d’images 
diffuses, bronchiques et alveolaires, pre- 
dominant aux sommets, est evocatrice. 
II existe une distension thoracique et une 
hyperclarte des 2 champs pulmonaires. 
L’ exploration fonctionnelle respiratoire 
met en evidence un trouble ventilatoire 
mixte, a predominance obstructive. Les 
tests aux bronchodilatateurs sont posi- 
tifs chez 40 a 70 % des patients adultes, 
aussi bien aux |32-sympathomime- 
tiques qu’au bromure d’ ipratropium, 
temoignant d’une composante rever- 
sible du trouble ventilatoire obstructif. 
La mesure des gaz du sang arteriel per- 
met de mieux juger du retentissement 
pulmonaire de la maladie. L’hypoxe- 
mie apparalt d’abord lors des pous- 
sees de la maladie, puis a l’etat de base, 
initialement a l’effort et dans les 
periodes de sommeil. L’ apparition 
d’hypercapnie revet une signification 
pronostique pejorative. 

L’examen cytobacteriologique des 
crachats avec numeration semi-quan- 
titative des germes fournit des ren- 
seignements fiables sur la colonisation 
bacterienne de l’arbre tracheo-bron- 
chique. Les germes initialement 
retrouves sont le staphylocoque dore 
et Hsemophilus influenzx. En cours 
d’ evolution, apparait P. aeruginosa, 
present chez environ 80 % des adultes, 
souvent sous forme de souches 
mucoides quasi specifiques de la 
mucoviscidose. Des souches multi- 
resistantes aux antibiotiques devien- 
nent frequentes chez I’adulte. qu’il 
s’agisse de P. aeruginosa ou d’autres 
germes gram-negatifs comme Steno- 
trophomonas maltophilia, Alcaligenes 
xylosoxidans ou Burkholderia cepa- 
cia. Enfin, citons le role aggravant 
possible des infections a mycobacte- 
rie atypique et des infections virales. 
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Tableau I 

Principales manifestations cliniques des adultes atteints 
de mucoviscidose 


Caracteristiques demographiques 

Age moyen 

Proportion d’adultes diagnostiques a Page adulte 
Proportion hommes/femmes 

23 a 28 ans 

12 a 24% 

1,2 a 1,3 

Atteinte respiratoire 

94 a 100% 

Infection respiratoire 

- colonisation bronchique a Pseudomonas aeruginosa 

68 a 83% 

- colonisation bronchique a staphylocoque dore 

44 a 60% 

- colonisation bronchique a Burkholderia cepacia 

3 a 5% 

Fonction respiratoire * 

- CVF moyenne + ecart-type 

71 ± 23 % de la theorique 

- VEMS moyen ± ecart-type 

55 + 25 % de la theorique 

Complications 
- hemoptysies 

10 a 14% 

- pneumothorax 

7 a 19% 

Atteinte digestive 

- insuffisance pancreatique exocrine 

75 a 92% 

- pancreatite aigue 

3% 

- diabete 

10 a 14% 

- occlusion intestinale distale 

11 a 20% 

- cirrhose hepatique 

1 a 8% 

- lithiase vesiculaire 

16 a 26% 

- cholestase biologique hepatique 

23 a 30% 

Autres 

- polypose nasale 

25% 

- grossesse* 

20 en France en 2000 

- paternite* 

10 en France en 2000 


D'apres les series publiees de mucoviscidose a I'dge adulte (ref. n°4-10) et I’Observa- 
toire national de la mucoviscidose ( ref. n°2) 

CVF: capacite vitale forcee ; VEMS: volume expiratoire maximal par seconde ; *: d'apres 


VONM 2000 (ref. n°2). 

On retrouve souvent des champi- 
gnons dans l’expectoration, en parti- 
culier Candida ou Aspergillus fumi- 
gatus. Cette colonisation est parfois 
associee a une aspergillose broncho- 
pulmonaire allergique. 

Manifestations digestives 

Une insuffisance pancreatique exocrine 
existe chez environ 80 % des adultes, 
mais les symptomes sont en general bien 
maitrises par la prise d’ enzymes pan- 
creatiques. Des poussees de pancrea- 
tite aigue sont possibles chez les patients 
« suffisants pancreatiques ». Un diabete 
peut apparaitre lors de 1’ evolution de 
la maladie, lorsque la fibrose pancrea- 
tique s’etend aux ilots de Langerhans, 
et sa frequence augmente avec 1’ age. 1 112 
II semble que l’apparition d’un diabete 
soit un signe d’ aggravation de la muco- 
viscidose et que le traitement de l’hy- 
perglycemie, en particulier par l’insu- 
line, permette d’ameliorer revolution. 


L’allongement de l’esperance de vie des 
patients s’accompagne d’un risque de 
developpement de complications dege- 
neratives specifiques du diabete, comme 
la retinopathie ou la nephropathie. 
L’atteinte intestinale se traduit, chez 
1' adulte, par des episodes subocclusifs 
ou occlusifs (equivalents de 1’ ileus 
meconial), avec douleurs abdominales 
et parfois une masse mobile a la pal- 
pation de la fosse iliaque droite. 
L’atteinte hepato-biliaire est frequente 
a Page adulte, se traduisant par une cho- 
lestase biologique et (ou) une hepato- 
megalie. Une cirrhose biliaire se deve- 
loppe chez 5 a 1 0 % des patients, et peut 
alors se compliquer d’ hypertension por- 
tale et d’insuffisance hepatocellulaire, 
avec risque d’hemorragie digestive et 
de decompensation oedemato-ascitique. 
La vesicule biliaire est souvent atro- 
phique. Par ailleurs, des lithiases vesi- 
culaires sont plus souvent observees 
avec la prolongation de la survie. 


Le reflux gastro-cesophagien est fre- 
quent, il faut savoir l’evoquer et le 
rechercher par une pHmetrie de 24 h. 
Les troubles nutritionnels sont la conse- 
quence de la malabsorption des graisses 
et de l’insuffisance respiratoire chro- 
nique, mais aussi d’un metabolisme de 
repos superieur a 25 % de la normale. 
Une hypolipidemie avec diminution 
des triglycerides et du cholesterol est 
frequente, de meme qu’une malab- 
sorption des vitamines liposolubles (E, 
A, D et K). 

Autres manifestations cliniques 

L’atteinte oto-rhino-laryngee est quasi 
constante, se traduisant par une infec- 
tion rhino-sinusienne chronique. Chez 
1’ adulte, il existe une pansinusite radio- 
logique, pas toujours symptomatique. 
Une polypose naso-sinusienne existe 
chez un quart des patients. 

Les manifestations osteo-articulaires 13 
comportent des arthralgies, s’ integrant 
parfois dans un tableau d’arthrites liees 
a des conflits immunologiques. 
L’osteoporose pose aussi des pro- 
blemes avec l’accroissement de la 
duree de vie. Une diminution precoce 
de la densite minerale osseuse existe, 
d’autant plus importante que la mala- 
die est grave, que 1’ index de masse cor- 
porelle est bas, qu’il existe un hypo- 
gonadisme ou une prise de corticoides. 
Les manifestations allergiques sont fre- 
quentes, ce qui n’est pas sans poser de 
probleme en cas d’allergie aux anti- 
biotiques. 

Les manifestations genitales 14 sont 
presentes dans les 2 sexes. La puberte 
est retardee. Les hommes sont steriles 
dans plus de 95 % des cas, en raison 
d’une azoospermie obstructive par 
atresie bilaterale des canaux deferents. 
Cependant, les testicules sont nor- 
maux et la spermatogenese reste 
active. Un traitement de sterilite par 
injection intracytoplasmique de sper- 
matozoides peut desormais leur etre 
propose. 

Chez la femme, il n’y a pas d’anoma- 
lie morphologique de l’appareil geni- 
tal, mais la fertilite est diminuee en rai- 
son d’epaississement de la glaire 
cervicale. La grossesse est possible, 
mais les indications dependent de l’etat 
respiratoire et nutritionnel (v. encadre). 
Une contraception par pilule minido- 
see est bien toleree. 
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L e nombre de grossesses chez 
les femmes atteintes de muco- 
viscidose augmente rapidement 
avec I'amelioration de I'esperance 
de vie: au cours de I’annee 2000, 
20 grossesses ont ete repertoriees 
en France 2 et 1 73 aux Etats-Unis. 1 
Les premieres observations 
publiees ont souvent rapporte une 
aggravation de I'insuffisance respi- 
ratoire en cours de grossesse, et 
une capacite vitale inferieure a 50 % 
de la valeurtheorique a ete consi- 
deree comme un element pro- 
nostique tres pejoratif. 14 Cepen- 
dant, une etude prospective 
americaine comparant une popu- 
lation de 285 femmes mucovisci- 
dosiques ayant mene aterme une 
grossesse a une population appa- 
riee sans grossesse, a montre des 
courbes de survie et de function 
respiratoire, 2 ans apres le 
post-partum, similaires dans les 
2groupes; le seul facteur pronos- 
tique pejoratif etart I'existence d’un 
diabete insulinodependant 22 
En realite, I'element fondamental 
reste I’etat de la femme avant sa 
grossesse, tant respiratoire que 
nutrrtionnel. La grossesse est 


Grossesse et 

contre-indiquee devant un trouble 
ventilatoire obstructif et (ou) une 
hypoxemie graves ainsi que devant 
une malnutrition importante. En 
revanche, dans des situations de sta- 
bility respiratoire dans les mois ou 
I'annee precedant la grossesse, 
celle-ci peut etre envisagee sous 
stride surveillance medicale, au 
risque dune interruption medicale 
de grossesse devant une aggrava- 
tion. 

En cas de sterilrte, si I'etat clinique 
de la femme est satisfaisant avec un 
volume expiratoire maximal par 
seconde (VEMS) superieur a 50 % 
de la valeur theorique, il est pos- 
sible d'envisager une aide medicale 
a la procreation (par insemination 
intra-uterine ou fecondation in 
vitro en cas d'echec). 

Un conseil genetique avec depis- 
tage genetique du conjoint est pro- 
pose avant d'envisager une gros- 
sesse. 23 Le risque theorique pour 
I’enfant d'avoir une mucoviscidose 
est de 2 %, lie au risque que le 
parent non malade soit porteur 
sain et puisse lui transmette une 
2 e mutation du gene CF. Si une 
mutation de ce gene etait identi- 


mucoviscidose 

fee chez le conjoint non malade, 
il serait logique de proposer un dia- 
gnostic preimplantatoire, S’il n'est 
pas realisable, un diagnostic pre- 
natal par analyse genetique peut 
etre propose a la I O' semaine de 
gestation sur biopsie de tropho- 
blaste. Lorsque aucune mutation 
n'est trouvee chez le conjoint bien 
portant, on peut neanmoins dis- 
cuter de I’indication d’une amnio- 
centese pour dosage de la phos- 
phatase alcaline totale et de ses 
2 principales isoenzymes entre la 
1 7 e et la 1 9' semaine d’amenor- 
rhee: leur activite est effondree 
chez le foetus atteint de mucovis- 
cidose. 

II est licite de proposer; une fois 
la grossesse confirmee, une sur- 
veillance medicale mensuelle afin 
de diagnostiquer et traiter tot les 
episodes d’exacerbations respira- 
toires, de surveiller I'etat nutri- 
tionnel et la prise de poids regu- 
liere, de depister les complications 
metaboliques comme I’apparrtion 
d'un diabete gestationnel ou des 
anomalies biologiques hepatiques. 
Le traitement de fond de la muco- 
viscidose est poursuivi, compre- 


nant la supplementation en vita- 
mines liposolubles, tout particu- 
lierement en vitamine K dont le 
deficit majore les risques hemor- 
ragiques lors de I'accouchement. 
Les episodes d'exacerbations doi- 
vent etre traites rapidement. Parmi 
les antibiotiques antistaphylococ- 
ciques, les penicillines du groupe 
M, la pristinamycine, la vancomy- 
cine peuvent etre utilisees ; le Bac- 
trim est deconseille; les fluoro- 
quinolones et les cyclines sont 
contre-indiquees. Les(3-lactamines 
peuvent etre utilisees de meme 
que la fosfomycine. Les aminosides 
sont a eviter en debut de gros- 
sesse, mais leur utilisation ulte- 
rieure est possible. 

Au moment de I'accouchement, il 
ne faut pas hesiter a presence une 
oxygenotherapie devant une 
hypoxemie, meme moderee, L'ac- 
couchement a lieu par voie basse 
toutes les fois ou cela est possible. 
Une cesarienne n'est indiquee que 
pour raison obstetricale. Une anes- 
thesie peridurale est indiquee. 
Lallaitement matemel est possible 
mais doit etre discute en fonction 
de I’etat de sante de la mere. 


Formes cliniques 

DE DIAGNOSTIC TARDIF 

A cote de la forme classique diagnos- 
tiquee dans la majorite des cas des la 
premiere enfance, il existe, chez 15 a 
20 % des adultes, des formes moderees 
ou monosymptomatiques, revelees a 
l’age adulte. 71015 

Il peut s’ agir de dilatation des branches 
sans atteinte digestive, ou plus rarement 
de signes digestifs isoles (insuffisance 
pancreatique externe, pancreatite aigue, 
cirrhose biliaire). Enfin, la mucovis- 
cidose est parfois revelee par un dia- 
bete ou une sterilite masculine. 
L’agenesie bilaterale des canaux defe- 
rents apparait dans 80 % des cas comme 
une forme genitale de mucoviscidose 
avec mise en evidence de mutations sur 
le gene CFTR (cystic fibrosis trans- 


membrane conductance regulator ) ; par 
consequent, son bilan implique un 
conseil genetique et la recherche 
d’ autres signes de mucoviscidose pas- 
ses jusque-la inapergus. 

Diagnostic 

Le diagnostic de mucoviscidose chez 
1’ adulte est evoque devant des signes 
cliniques, principalement respiratoires 
et (ou) digestifs, parfois devant une ste- 
rilite masculine. Il est confirme par le 
test de la sueur et (ou) 1’ identification 
de 2 mutations du gene CF ( cystic 
fibrosis). 1611 

Le test de la sueur, dans l’examen de 
reference par iontophorese a la pilo- 
carpine, est positif lorsque la concen- 
tration de chlore sudoral est superieure 
a 60 mmol/L. Deux mesures sont 
necessaires avant de confirmer le dia- 


gnostic. Il doit etre effectue dans un 
laboratoire experiments. 

L’ identification de 2 mutations sur le 
gene CFTR permet d’affirmer le dia- 
gnostic dans les rares cas de test de la 
sueur negatif ou douteux. 

La mesure de la difference de potentiel 
nasal peut etre une aide au diagnostic 
dans les formes mineures de mucovis- 
cidose, montrant des potentiels nette- 
ment negatifs par rapport aux sujets 
normaux. 

Prise en charge 

ET TRAITEMENT 

La prise en charge des adultes atteints 
de mucoviscidose se fait dans un Centre 
de ressources et de competences pour 
le traitement de la mucoviscidose 
(CRCM) qui dispose d’une equipe soi- 
gnante hospitaliere specialisee dans le 
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Tableau II 

Bilan de mucoviscidose 

Diagnostic initial 

- test de la sueur 

- analyse genetique 

- mesure de la difference de potentiel nasal (si possible) 


Examens biologiques 

- hemogramme, dosage de la proteine C-reactive, ionogramme sanguin, creatinine 

- hyperglycemie provoquee par voie orale 

- bilan lipidique, bilan hepatique, electrophorese des protides 

- vitaminemies A, D, E, K, fer serique 

- IgE (immunoglobulines) totales et IgE specifiques aspergillaires 


Imagerie 

- radiographie de thorax 

- tomodensitometrie du thorax et des sinus (initial, puis non systematique) 

- echocardiographie 

- echographie abdominale 

- osteodensitometrie 


Examens microbiologiques 

- examen cytobacteriologique des crachats avec antibiogramme 

- recherche de mycobacteries dans les crachats 

- recherche d ’ Aspergillus dans les crachats avec serologie aspergillaire 

- agglutinines antipyocyaniques 


Bilan fonctionnel respiratoire 

- spirometrie + courbe debit-volume avec tests de bronchodilatation 

- gaz du sang arteriel ± test de marche ou d’exercice 


Bilan digestif 

- consultation avec la dieteticienne 

- debit lipidique des selles/24 h et elastase pancreatique fecale 


Autres 

- audiogramme (en cas de traitements par aminosides) 

- consultation avec le kinesitherapeute 

- consultation avec le psychologue (prise de contact initiale, puis non systematique) 


domaine de la mucoviscidose, consti- 
tute de medecins, infirmiers coordon- 
nateurs, kinesitherapeutes, psycho- 
logue, dieteticienne et assistante 
sociale. 18 Le CRCM travaille en reseau 
avec l’equipe medicale de ville (mede- 
cin traitant, kinesitherapeute et infir- 
miers) et eventuellement d’ autres 
centres de soins hospitaliers de taille 
plus reduite. Le patient est suivi de 
fagon reguliere en consultation, mais 
peut joindre le CRCM a tout moment. 
II realise un bilan annuel en hopital de 
jour (tableau II). L’hospitalisation est 
indiquee en periode d’ aggravation ou 
chez certains patients lors des cures 
d’antibiotiques. 

Traitement de l’atteinte 
respiratoire 

La kinesitherapie respiratoire constitue 
la base du traitement 19 et doit etre quo- 
tidienne. Les techniques recomman- 


dees sont basees sur 1’ acceleration du 
flux expiratoire qui permet une 
meilleure autonomisation du patient. 
La pratique d’un sport est recomman- 
dee, car l’exercice physique favorise 
1’ expectoration et renforce les muscles 
respiratoires. 

La rh-DNase recombinante humaine 
(Pulmozyme), qui hydrolyse l’acide 
desoxyribonucleique (ADN) extracel- 
lulaire en concentration elevee dans les 
secretions bronchiques, permet une 
amelioration respiratoire chez les 
patients repondeurs. 

Une antibiotherapie est indiquee lors 
des poussees de surinfection bron- 
chique, adaptee aux germes presents 
dans les crachats et a L antibio- 
gramme. 19 Signalons l’absence de 
parallelisme strict entre les tests de sen- 
sibilite aux antibiotiques in vitro et la 
reponse clinique, si bien que le traite- 
ment antibiotique reste necessaire en 


cas de germes multiresistants. On uti- 
lise de fortes doses en raison d’une aug- 
mentation des volumes de distribution 
et d’une diminution de la demi-vie plas- 
matique des medicaments, pendant 15 
a 21 j. Les infections a P. aeruginosa 
justifient le recours a la voie veineuse, 
associant le plus souvent une (3-lacta- 
mine et un aminoside. Ces cures d’an- 
tibiotiques sont de plus en plus souvent 
realisees a domicile, de preference a 
l’aide de diffuseurs portables qui faci- 
litent l’autonomie des patients. La mise 
en place de catheters centraux a 
chambre implantable ameliore leur 
confort. 

L’ antibiotherapie par aerosol (amino- 
sides ou colistine) est utilisee dans les 
infections chroniques a P. aeruginosa 
entre 2 cures d’antibiotiques par voie 
veineuse ou en association aux quino- 
lones. 

Les bronchodilatateurs sont presents 
chez les patients ayant des tests de 
bronchodilatation positifs ou des signes 
cliniques d’asthme. 

L’oxygenotherapie de longue duree est 
prescrite devant l’apparition d’une 
insuffisance respiratoire chronique 
grave avec une hypoxemie persistant au 
decours des poussees de surinfection 
bronchique (Pa0 2 : 55 a 60 mmHg). 
Cette oxygenotherapie est initialement 
prescrite la nuit, puis pour une duree 
superieure, jusqu’a devenir continue si 
l’etat respiratoire du patient le justifie. 
L’apparition d’une hypoventilation 
alveolaire grave, surtout s’il existe une 
hypercapnie, doit faire discuter une ven- 
tilation mecanique par masque nasal en 
pression positive intermittente. 

La transplantation pulmonaire est pro- 
posee en dernier recours quand l’at- 
teinte respiratoire est grave et evolu- 
tive. 

Traitement de I’atteinte digestive 

En cas d’ insuffisance pancreatique 
exteme, la prescription d’ extraits pan- 
creatiques en microspheres gastro-pro- 
tegees permet de corriger les troubles 
digestifs. 20 

Des complements en vitamines lipo- 
solubles A, D, E, K et en oligo-ele- 
ments comme le fer, sont adaptes aux 
taux seriques. 

Le regime des patients atteints de 
mucoviscidose doit etre hypercalo- 
rique, hyperprotidique, et normolipi- 
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dique. Des supplements dietetiques par 
voie orale peuvent etre utiles devant un 
amaigrissement mal controle. L’ ins- 
tallation d’une nutrition enterale a debit 
constant prolongee, generalement noc- 
turne, par sonde naso-gastrique ou gas- 
trostomie, se discute secondairement 
en cas d’echec des supplementations 
orales. 20 

Le traitement de l’ileus stercoral 
consiste en lavements a la gastrogra- 
phine ou a la N-acetylcysteine. Le 
recours a la chirurgie est exception- 
nel. 

En cas d’atteinte hepatique, l’acide 
ursodesoxycholique administre tot 
semble ralentir 1’ evolution vers la cir- 
rhose. 

La transplantation hepatique doit etre 
associee a la transplantation pulmo- 
naire en cas de cirrhose. Elle est envi- 
sagee seule si l’etat respiratoire est 
satisfaisant mais que l’evolutivite de la 
cirrhose met en jeu le pronostic vital. 

Autres traitements 

La mucoviscidose necessite une prise 
en charge multidisciplinaire, et le centre 
de soins assure la coordination avec des 
specialistes lorsque se posent des pro- 
blemes specifiques, comme une inter- 
vention ORL, la prise en charge d’une 
sterilite ou le traitement d’un diabete. 

Prise en charge 

PSYCHOSOCIALE 

Les patients peuvent beneficier d’ al- 
locations proposees aux handicapes 
quand les revenus sont en dessous d’un 
certain plafond : allocation d’ education 
speciale (AES) jusqu’al’age de 20 ans, 
puis allocation pour adulte handicape 
(AAH) a partir du 20 e anniversaire, 
dont la demande est a faire aupres de 
la COTOREP (Commission technique 
d’orientation et de reclassement pro- 
fessionnel). 21 Les patients les plus gra- 
vement atteints, par exemple en attente 
de transplantation pulmonaire, peuvent 
beneficier d’une allocation comple- 
mentaire pour tierce personne. La 
demande du statut de travailleur han- 
dicape aupres de la COTOREP peut, 
dans certains cas, faciliter Tinsertion 
professionnelle. 21 

Conclusion 

Le suivi des patients dans des centres 
de soins specialises, 1’ intensification de 


la kinesitherapie respiratoire, le deve- 
loppement de T antibiotherapie anti- 
pyocyanique et la prise en charge nutri- 
tionnelle, permettent a des patients de 
plus en plus nombreux d’atteindre Page 
adulte tout en beneficiant d’une 
meilleure qualite de vie. Certains 
patients peuvent meme devenir parents. 
Cependant, en 1’ absence de traitement 
curatif, la transplantation pulmonaire 
est l’ultime recours devant l’insuffi- 
sance respiratoire grave. Le develop- 
pement des recherches dans les 
domaines de la therapie genique ou du 
traitement pharmacologique de la pro- 
teine CFTR font esperer des traitements 
prometteurs. ■ 
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